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基底細胞母斑症候群は外腔葉および中旺葉系の

器官に多発性の奇形をきたす遺伝性疾患で､皮膚

の多発性基底細胞母斑､多発性顎骨嚢胞､骨格形

態異常を主徴とする｡今回私たちは､当科開設以

来8年間に経験した基底細胞母斑症候群5例につ

いて臨床的に検討したので､若干の文献的考察を

加えその概要を報告する｡

を認めた｡顔貌は前頭､側頭部の突出､両眼隔離

(interocularbiorbitalindex-206)､鼻根の平

坦化を認めた (写真1)｡口腔内は､lヱ旦部頬側

歯肉に腫脹を認め､右側上顎結節部にも骨欠損を

触知した ｡

X線所見 :胸部Ⅹ線写真では異常を認めなかった

症 例

●症例1

患者 :49歳､女性｡

初診 :昭和59年1月11日｡

主訴 :LLS部歯肉の腫脹｡

家族歴 :実兄に顎骨嚢胞の手術の既往があった｡

既往歴 :小学生時気管支拡張症｡16歳､26歳時肺

化膿症｡28歳時虫垂炎｡48歳時左側第2足指の小

腫癌の摘出手術を受けたが､診断は不明であった｡

現病歴 :初診の2日前､L乙旦部の歯肉の腫脹に気

づき当科を受診した｡

現症 :体格栄養状態ともに良好｡皮膚所見として

腹部に褐色の小腫癌､背部､顔面に多数の色素斑
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写真 1 症例 1:初診時顔貌
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写真 2 症例 1:初診時のパノラマⅩ線写真
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写真 3 症例 1:摘出された卵巣腫癌

写真 4 症例 1:顎骨嚢胞の病理組織像｡嚢
胞壁内面は表面に錯角化を伴った重

層扇平上皮で被われている｡

が､頭部Ⅹ線写真にて大脳鎌の石灰化を認めた｡

パノラマⅩ線写真では両側上顎白歯部に嚢胞様透

過像を認めた (写真2)｡

臨床検査所見 :特記すべき異常は認めなかった｡

臨床診断 :基底細胞母斑症候群｡

処置及び経過 :昭和59年2月14日､嚢胞摘出術を

施行した｡同時に昭和59年2月21日､皮膚病変の

生検を当院皮膚科にて施行した｡また､昭和62年

2月に婦人科検診にて卵巣腫癌を指摘され､当院

婦人科にて摘出術を施行した (写真3)｡現在ま

でに顎骨嚢胞の再発､新たな嚢胞の発生は認めな

い｡

病理組織学的診断 :

嚢胞 :左右とも典型的な歯原性角化嚢胞であった

(写真4)｡

皮膚病変 二腹部の小腫癌は脂漏性角化症､背部､

顔面皮膚の色素斑は色素性母斑の診断であった｡

卵巣腫癌 :卵巣線維腫の診断であった｡

●症例2

患者 :21歳､男性｡

初診 :昭和60年10月17日｡

主訴 :_勾部の精査希望｡

家族歴 :父親に下顎骨嚢胞の手術の既往があった｡

既往歴 :4-5歳時鼠径-ルニア｡21歳時腎部の

腫癌の手術を受けたが､診断は不明であった｡

現病歴 :15歳時右側下顎骨嚢胞､17歳時右側上顎

骨嚢胞の手術を某大学口腔外科にて受けた｡昭和

60年10月､某歯科にて歯科治療の際にⅩ線撮影を

行い右側上顎白歯部の骨透過像を指摘され､当科

を紹介され受診した｡

現症 :体格栄養状態ともに良好｡皮膚所見として

掌折に小宿を認めた (写真5)｡顔貌は前頭､側

頭部の突出､両眼隔離 (interocularbiorbital

index-225)､鼻根の平坦化を認めた｡口腔内は

歯肉には明らかな腫脹は認めなかったが､高口蓋

を認めた｡

X線所見 :胸部Ⅹ線写真にて左側第4肋骨の二分

肋骨､脊椎側轡を認めた (写真6)｡頭部Ⅹ線写

真では大脳鎌の石灰化を認めた (写真7)｡パノ

ラマⅩ線写真では右側上顎大臼歯部､小臼歯部に
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写真 5 症例 2:手掌の小官

写真 7 症例2:頭部Ⅹ線写真｡大脳鎌の石灰化｡

2個の嚢胞様透過像を認めた (写真8)｡

臨床検査所見 :特記すべき異常は認めなかった｡

臨床診断 :基底細胞母斑症候群｡

処置及び経過 :昭和61年1月10日､嚢胞摘出術を

施行｡現在までに再発､新たな嚢胞の発生は認め

ない｡

病理組織学的診断 :いずれも典型的な歯原性角化

嚢胞であった｡

●症例3

患者 :8歳､女児｡

初診 :昭和61年10月23日｡

123

写真 6 症例2:胸部Ⅹ線写真｡左側第4肋骨の二分化

と脊椎側撃｡

写真8 症例2:初診時のパノラマX線写真

主訴 :両側下顎角部の腫脹｡

家族歴 :母親に多発性顎骨嚢胞の手術の既往があ

り､さらに母方の曾祖父､祖父､祖父の同胞10人

中3人に顎骨嚢胞の手術の既往があった｡

既往歴 二特記すべき事項なし｡

現病歴 :昭和60年8月頃より両側下顎角部の腫脹

が出現し徐々に増大したため､当科を受診した｡

現症 :体格栄養状態ともに良好｡両側第2第3足

指の合指症を認めた (写真9)｡顔貌は両眼隔離

(interocularbiorbitalindex-221)､鼻根の平

坦化を認め､両側下顎角部にび漫性の腫脹を認め

た｡口腔内はm 遠心部から上行枝前縁にかけ
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写真 9 症例3:合指症

写真10 症例3:初診時､8歳8カ月時のパノラマⅩ線写真

写真11 症例3:昭和63年10月､10歳8カ月時のパノラ
マⅩ線写真

てび漫性の腫脹を認め､骨膨隆を触知した｡

X線所見 :胸部Ⅹ線写真では異常は認めなかった｡

パノラマⅩ線写真では両側下顎大臼歯部から上行

枝部にかけてテ丁了の歯冠を含む多房性の嚢胞様
透過像を認めた (写真10)0

臨床検査所見 :特記すべき異常は認めなかった｡

臨床診断 :基底細胞母斑症候群｡

処置及び経過 :昭和61年11月21日､両側の嚢胞開

窓術を施行した｡その後嚢胞は著明に縮小したが､

右側の開窓部が閉鎖したため昭和63年3月25日両

側嚢胞摘出術を施行｡同時に可7 を抜去した｡

さらに昭和63年6月頃よりlす部に透過像が出現

し増大傾向にあるため (写真11)､平成元年3月

15日､嚢胞摘出術を施行した｡ r3-は術後約5カ

月で定位置に萌出した｡現在までに再発､新たな

嚢胞の発生は認めない｡

病理組織学的診断 :いずれも典型的な歯原性角化

嚢胞であった｡

●症例4

患者 :27歳､男性｡

初診 :昭和63年5月20日｡

主訴 :rg相当部歯肉よりの排膿｡

家族歴 :両親､同胞に額症は認めない｡

既往歴 :特記すべき事項なし｡

現病歴 :初診の5-6年前 rg相当部歯肉の腫脹

が出現し､時々同部よりの排膿があった｡昭和62

年2月､某歯科を受診し同部の掻帽をされたが症

状は変化なく､当科を紹介された｡

現症 :体格栄養状態ともに良好｡皮膚所見として

掌折に中富を認めた｡顔貌は前頭､側頭部の突出､

両眼隔離 (interocularbiorbitalindex-262)､
鼻根の平坦化を認めた｡口腔内は｢首相当部歯肉

に療孔を認め排膿があった｡

X線所見 :胸部Ⅹ線写真にて左側第3､第6､右

側第5肋骨の二分肋骨を､頭部Ⅹ線写真では大脳

鎌の石灰化を認めた｡パノラマⅩ線写真ではrす

埋伏歯の歯冠を囲んだ嚢胞様透過像を認め､可
遠心部にも歯冠大の嚢胞様透過像を認めた (写真

12)0
臨床検査所見 :特記すべき異常は認めなかった｡
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写真12 症例4:初診時のパノラマX線写真

写真13 症例4:平成 3年 9月のパノラマX線写真

写真14 症例 5:初診時のパノラマⅩ線写真
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臨床診断 :基底細胞母斑症候群｡

処置及び経過 :昭和63年6月24日､左側の嚢胞摘

出術を施行｡その後患者の都合で通院が中断され

ていたが､平成3年9月頃より71遠心部歯肉に
腫脹が出現し､平成3年9月10日､再度当科を受

診した｡昭和63年のパノラマⅩ線写真で認められ

た71遠心部の嚢胞様透過像の増大を認め (写真

13)､平成3年10月25日､右側の嚢胞摘出術を施

行した｡現在までに再発､新たな嚢胞の発生は認

めない｡

病理組織学的診断 :左側の嚢胞は炎症所見が著明

で明らかな角化像を認めず､原始性嚢胞の診断で

あったが､右側の嚢胞は典型的な歯原性角化嚢胞

であった｡

●症例5

患者 :26歳､男性｡

初診 :平成2年6月18日｡

主訴 :｢宮部相当部歯肉よりの排膿｡ .

家族歴 :姉は某病院にて基底細胞母斑症候群と診

断されていた｡父親の姉にも多発性顎骨嚢胞の手

術の既往があった｡

既往歴 :2カ月時脳水腫､肺炎､胸膜炎｡2-3

歳時虫垂炎｡

現病歴 :14歳時両側上顎骨嚢胞開窓術､15歳時右

側上下顎骨嚢胞摘出術､左側上顎骨嚢胞再開窓術､

17歳時左側上顎骨嚢胞摘出術を某大学口腔外科に

て受けた｡平成2年4月頃より｢首相当部歯肉か

らの排膿があり､6月頃より同部に腫脹が出現し

たため当科を受診した｡

現症 :体格栄養状態ともに良好｡皮膚所見として

掌脈に中富を認め､両側上肢､顔面に多数の褐色

の色素斑を認めた｡顔貌は前頭､側頭部の突出､

両眼隔離･(interocularbiorbitalindex-249)､

鼻根の平坦化を認め､左側顎角部にび漫性の腫脹

を認めた｡口腔内は｢す相当部歯肉に療孔を認め､

排膿があった｡

X線所見 :胸部Ⅹ線写真にて左側第3､第4肋骨

の形成不全を認め､頭部Ⅹ線写真にて大脳鎌の石

灰化を認めた｡パノラマⅩ線写真では左側上顎大

臼歯部および左側下顎角部に嚢胞様透過像を認め
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た (写真14)｡
臨床検査所見 :特記すべき異常は認めなかった｡

臨床診断 :基底細胞母斑症候群｡㌔

処置及び経過 :平成2シ年9月il臥 嚢胞摘畠術を

施行した｡現在までに再発および新たな嚢胞の発

生は認めない｡

病理組織学的診断 :いずれも典型的な歯原性角化

嚢胞であった｡

考 察

初めて報告され､1960年のGorlinandGoltz2)

の報告により､家族性の多発性基底細胞母斑､多

発性顎骨嚢胞､骨格の異常を主病変とする疾患で

あると､その概念が確立された｡基底細胞母斑症

候群 (basalcellnevussyndrome)の名称は

1964年Clendenningら3)によりつけられ､以後

多数の症例が報告されているが､その臨床症状は

多岐にわたっている (表 1)｡顎骨嚢胞を初発症

状として歯科口腔外科を受診することも多いが､

全身の検索を行い､全身疾患の-症状としての対

基底細胞母斑症候群は1894年､Jarischl)により 応が必要である｡表2に自験例の概要を示す｡

表 1 報告例における臨床症状

皮膚

多発性基底細胞母斑､上皮腫

上皮嚢胞

稗粒腫

掌鍍小憲一

過角化症

神経線維腫

中枢系

精神薄弱

精神分裂症

髄芽細胞腫

先天性脳水腫

脳硬膜石灰化 (鎌､テント)

顎顔面

多発性顎骨嚢胞

両眼隔敢

前頭､側頭部の突出

鼻根の平坦化

異所性眼角

下顎前突症

高口蓋

歯列不正

唇顎口蓋裂

先天性盲

角膜混満

白内障

緑内障

視神経網膜炎

骨格系

肋骨形藩異常 (二分肋骨､形成不全)

脊椎琴曲

トルコ鞍の架橋

中手骨短縮

内分泌系

仮性副甲状腺機能低下症

性腺分泌機能低下症

性器発育不全

停留葦丸

卵巣腫癌

その他

腎奇形

鼠径ヘルニア
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く遺伝形式〉

本症候群は常染色体優性遺伝で､浸透率は高く

表現型も変化に富んでいる3,4)｡口腔外科領域か

らも､本症候群の家族性発生例や､家系調査の報

告がある5-9)が､家族内での発現症状は必ずしも

一致していない｡自験例では症例5は実姉が他施

設で本症候群と診断されていた｡症例 1､2､3

の血族にみられた顎骨嚢胞も本症候群の部分症で

127

ある可能性が高い｡

く臨床症状〉

1)顔貌

本症候群では前頭､側頭部の突出､両眼隔離､

鼻根の平坦化､下顎前突等の特徴的な顔貌を呈す

る3,4)｡自験例でもこれらのほとんどの症状を有

していた｡

2)口腔症状

表 2 日験例5例の概要

症例1 車例2 重例3 症例4. 症例5°.

顎顔面多発性顎骨嚢胞 - 〇 〇 〇 〇 〇
両眼隔離 〇 〇 〇 〇 〇
前頭､側頭部の突出 〇 〇 〇 〇
鼻根の平坦化 〇 〇 〇 〇 〇
高口蓋 ○

皮膚掌晦の小蕎 〇 〇 〇/
多数の色素斑 ○ ○
腫癌 (診断不明) ○ ○

骨格系肋骨異常 〇 〇 〇
脊椎琴曲 10

中枢系大脳鎌の石灰化 〇 〇 〇 〇
脳水腫 ○

内分泌系 卵巣線推腫

その他 鼠径ヘルニア 合指症

家族性の発生 ○?-r- .○? O.? ○
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自験例は5例とも腫脹､Ⅹ線透過像等顎骨嚢胞

による症状を主訴として当科を受診した｡顎骨嚢

胞は本症候群の60-75%に認められる10)ため､口

腔外科領域からの報告例の大部分は顎骨嚢胞によ

る症状を主訴としている11)｡ 嚢胞の発現時期につ

いては､自験例では症例3は8歳､症例4では臨

床経過から20歳前後にはすでに嚢胞が発生してい

たと考えられた｡また二次症例ではあるが症例2､

5の初回手術はそれぞれ15歳､14歳であった｡文

献的にも20歳代以下の発症が多いとされており11～

13)､自験例と一致している｡なお､症例3は経過

観察中に新たな嚢胞が発生し､症例2､5でも初

回手術後に新たな嚢胞が発生した可能性がある｡

文献的にも経過観察中に新嚢胞の発生をみた症例

は多くが10-20歳代であり6,14-17)､多くの嚢胞は

この期間に発生するものと思われる｡病理組織学

的には自験例では症例4の1嚢胞で炎症像が強く

角化が不明瞭であったのを除きいずれも典型的な

歯原性角化嚢胞であった｡歯原性角化嚢胞は再発

率が高く､Tollerら18)によると平均40%とされて

いる｡ このため健常骨組織を含めた顎骨切除等の

根治手術をがのぞましいが､本症候群は若年者が

多く多発性であることから､実際には開窓あるい

は摘出が行われていることが多い｡自験例では､

症例3の2嚢胞については嚢胞が大きかったこと､

若年者であったことを考慮して開窓後摘出術を施

行し､その他については摘出術を施行した｡再発

は多くの場合5年以内に認められるとされている

19)｡自験例はいずれも再発は認めていないが､術

後10年以上の再発の例もある13,17)｡また､歯原性

角化嚢胞からェナメル上皮腫､悪性腫癌の発生し

た報告もあり3,20･21)､長期の定期的な経過観察が

必要である｡

3)皮膚症状

多発性基底細胞母斑および掌折の小宿は本症候

群の主要症状である｡自験例では病理組.織学的に

基底細胞母斑と確定し得た皮膚病変埠認めなかっ

たが､症例 1､5で多数の色素斑を認めた｡新井

22)は本症候群において多数の色素斑が基底細胞上

皮腫-の移行能を有す所見を認めたと報告してい

おり､自験例でも経過観察が必要である｡掌折の

中富は症例2､4､5に認めた｡症例 3では皮膚

症状を認めなかったが､諸症状の発現時期には差

があり､皮膚病変は顎骨嚢胞に遅れて発生するこ

とが多いとの報告も多く12,13)症例3でも今後皮膚

症状の発生する可能性がある｡さらに診断にあたっ

ては年齢の要素も考慮する必要がある｡なお､基

底細胞母斑は早期に基底細胞癌に移行する23)｡掌

舵の小宿から基底細胞癌が発生した報告もあり24,

25)､悪性腫癌の発生母地として顎骨嚢胞とともに

十分な経過観察が必要である｡

自験例では以上の他に症例1､2に皮膚の小腫

癖摘出の既往があった｡新井26)は､本症候群では

基底細胞母斑および掌折の小窟のみならず外肱葉､

中肱葉起源のあらゆる腫癌､母斑が発現する可能

性がある､としており､自験例で認められた小腫

癌も診断は不明であるが本症候群に伴う症状と考

えてさしつかえないものと考えられる｡

4)骨格系

一般に75%の患者に骨格系の異常が出現する4)｡

自験例では症例2に二分肋骨､脊椎側撃､症例4

に二分肋骨､症例5に肋骨形成不全を認めた｡

5)中枢系

症例 1､2､4､5に大脳鎌の石灰化を認め､

症例5に脳水腫の既往があった｡Gorlinら4)は先

天性脳水腫と前頭､側頭部の突出には関連性があ

るものと述べているが､実際には脳水腫の既往が

なくとも頭囲の増大のみられる症例が多い｡

6)その他

自験例では症例 1に卵巣線維腫､症例2に鼠径

-ルニア､症例3に合指症を認めた｡文献的には

この他多数の合併症が報告されている (表 1)｡

これらのなかには頻度の低いものも多いが､全身

の精査を行っている症例は少ないものと思われ､

実際の発現頻度は不明である｡現在のと.ころ､い

かなる病変までが本症候群に属し得るかは明らか

ではない23)が､本症候群の表現型の多様性を考え

るとあらゆる中腔葉､外腔菓起源の異常を合併症

として考えてよいと思われる｡

く診 断〉

本症候群はその表現型が多様性を示し､発現時
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期もさまざまであるため､診断基準は確立してい

ない｡Clendenningら27)､stafneら28)は本症候群

には基底細胞上皮腫の存在が必須であるとしてい

るが､口腔外科領域からの報告では明確な皮膚症

状を欠くものが多く､自験例でも明らかな基底細

胞上皮腫は認めなかった｡一方､Raynerら29)は

基底細胞母斑と顎骨嚢胞､またはどちらかに大脳

鎌の石灰化か掌折の小官が認められる場合､Gund-

1achら30)は皮膚腫癌と多発性顎骨嚢胞､またはど

ちらかに家族性の発現か骨格系の異常が認められ

る場合は本症候群と診断できるとしている｡ これ

らの基準には自験例も合致しており､基底細胞母

斑症候群と診断した｡

結 語

1､当科で8年間に経験した基底細胞母斑症候群

5例について臨床的に検討し､その概要を報告

した ｡

2､主要症状として､全例に多発性顎骨嚢胞､特

異顔貌､4例に大脳鎌の石灰化､3例に掌折の

中富､肋骨形態異常を認めた｡また､卵巣線維

腫､合指症､鼠径-ルニアを認めた症例が1例

ずつあった｡これらのうち4症例は家族性と考

えられた｡

本論文の一部は平成2年度新潟歯学会第2回例

会 (平成2年11月17日､新潟市)において発表し

た ｡
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